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Classifications des myosites, 
evolution des concepts 

Au milieu des annees 1970, une premiere 
classification des myopathies inflamma- 
toires decrivait les criteres diagnostiques 
des polymyosites et des dermatomyosites. 1 
Longtemps, seule cette classificationaprevalu. 
Sur la presence d’une myopathie acquise 
des ceintures et d’un infiltrat inflammatoire 
au sein du muscle, le diagnostic de « der- 
matopolymyosite » etait retenu. La distinc- 
tion entre les deux entites etait parfois faite 
sur la seule presence des signes cutanes. 
La notion de myosite a inclusions naitra en 
1971 devant la constatation de polymyo- 
sites corticoresistantes survenant chez des 
patients ages ayant une faiblesse muscu- 
laire asymetrique, proximale et distale, et 
des inclusions tubulo-filamenteuses sur les 
biopsies. 2 Mais il faut attendre encore plus 
d’une vingtaine d’annees pour que soient 
publies les criteres diagnostiques cliniques, 
paracliniques et anatomo-pathologiques 
des myosite a inclusions. 3 Le diagnostic de 
myosite a inclusions certaine est pose, 
selon cette classification, 3 sur un ensemble 
de criteres histologiques, finalement assez 
rarement tous presents. 4 Ces criteres sont 
toujours en vigueur, mais aujourd’hui un 
phenotype clinique typique et rme biopsie 
compatible sont suffisants pour porter le 
diagnostic. 5 Nous excluons la myosite a 
inclusions de cette mise au point. 

Pour autant, ces classifications souffraient 
encore de surestimer la representation 
reelle de la polymyosite, 6 de sous-estimer 
celle des myosites associees a d’autres 
connectivites, 7 et de presenter beaucoup 


d’heterogeneite, au sein meme des diffe- 
rentes entites definies, tant clinique qu’im- 
munologique (comme le cas particulier des 
myosites associees a certains auto-anti- 
corps specifiques). 7 ' 8 Ainsi, un groupe 
d’experts europeens s’est reuni en 2003 
sous l’egide de Y European Neuromuscu- 
lar Centre afin de reviser les criteres dia- 
gnostiques des myosites (a l’exception des 
myosites a inclusions) et de definir les cri- 
teres devaluation des patients pour les 
essais cliniques. 9 Cette classification a eu 
aussi l’interet d’introduire pour la premiere 
fois la notion de myopathies necrosantes a 
mediation immune, egalement appelee 
myopathie necrosante auto-immune. Ces 
myopathies sont aujourd’hui reconnues 
comme etant frequemment associees a la 
presence d’anticorps anti-SRP ou anti- 
HMG-CoAR ( v . infra). Encore plus recem- 
ment, une equipe canadienne a propose 
une nouvelle classification des myosites, 7 
toujours a l’exclusion des myosites a inclu- 
sions .Son premier interet est de tenir compte 
a la fois des criteres classiques definissant 
les dermatomyosites et les polymyosites, 
et de la presence de signes cliniques extra- 
musculaires ou cutanes typiques des 
polymyosites/dermatomyosites et/ou de la 
presence d’auto-anticorps (les deux etant 
fortement correles) . Son deuxieme interet 
est pronostique, notamment du fait du 
risque de rechute et/ou de corticoresis- 
tance de ces differentes entites. II reste 
toutefois un certain nombre de myopathies 
inflammatoires qui ne trouvent toujours 
aucune place dans l’une ou l’autre de ces 
classifications (myosites granulomateuses, 
eosinophiles, COX negatives, distales. . .). 


Ainsi, les principals myopathies inflam- 
matoires recouvrent les classiques 
polymyosites, dermatomyosites, et myo- 
sites a inclusions, 1 ' 3 ' 7 ’ 9 mais aussi les myo- 
pathies necrosantes a mediation immune 9 
qui elles-memes recoupent les myosites de 
chevauchement. 7 II s’avere maintenant que 
la plupart des polymyosites sont des myo- 
sites de chevauchement selon les criteres 
de Troyanov. 7 Les veritables polymyosites 
sont devenues tellement rares qu’elles sont 
releguees au rang de betes mytholo- 
giques ! 10 Les myosites de chevauchement 
peuvent egalement etre associees a une 
connectivite deftnie (sclerodermie le plus 
souvent, mais aussi lupus systemique, 
connectivite mixte, syndrome de Gouge- 
rot-Sjogren, polyarthrite rhumatoide, etc.). 

Age de survenue et frequence 
des principales myosites 

Chez l’enfant et l’adolescent, les dermato- 
myosites (dermatomyosites juveniles) etdes 
myopathies necrosantes a mediation immune 
sont decrites. 11 Chez l’adulte, myosites a 
inclusions ecartees, ce sont les myosites de 
chevauchement qui sont le plus souvent ren- 
contrees (68 % des patients) suivies des der- 
matomyosites (20 %) et des polymyosites 
(10 %). 7 Chez les patients de plus de 50 ans, 
la myosite a inclusions est la myopathie 
acquise la plus frequemment rencontree, 
avec une prevalence de 4,9 patients par mil- 
lion d’habitants en Hollande. 12 

Criteres diagnostiques 

Dermatomyosite 

La dermatomyosite peut etre decrite 
comme une micro-angiopathie a point de 
depart endothelial mediee par le comple- 
ment. Le depot du complexe d’attaque 
membranaire C5b9 dans les capillaires 
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Criteres diagnostiques des dermatomyosites selon Hoogendijk 9 


Criteres cliniques 

Criteres presents 

- Debut subaigu ou insidieux, patients de tous ages (formes juveniles) 

- Deficit moteur symetrique, proximal » distal, flechisseur > extenseur du cou 

- Signes cutanes (papules de Gottron, erytheme en bande du dos des mains, 
oedeme lilace des paupieres) 

Criteres absents 

- Criteres cliniques de myosite a inclusions selon Griggs 3 

- Ophtalmoplegie, dysarthrie isolee, atteinte des flechisseurs < extenseurs du cou 

Examens complementaires 

- Elevation des CPK 

- EMG : syndrome myogene 

- IRM : inflammation en STIR 

- Auto-anticorps specifiques* : anti-Mi-2 

Criteres anatomopathologiques 

- Infiltrat inflammatoire perivasculaire (lymphocytes B, CD4+, CD8+ et macrophages) 

- Lesions de necrose et regeneration 

- Atrophie peri-fasciculaire 

- Depot de la fraction terminale du complement (C5b9) dans les capillaires 


* La presence d’autres auto-anticorps specifiques des myosites (antisynthetases, anti-SRP) 
fait passer les patients dans la categorie des myosites de chevauchement selon Troyanov 7 . 

CPK : creatine phosphokinase ; EMG : electromyogramme ; IRM : imagerie par resonance magnetique. 
D’apres la ref. 9. 


pourrait etre la consequence d’une activa- 
tion du systeme immunitaire inne et 
notamment des cellules dendritiques plas- 
macito'ides CD4+ productrices d’interfe- 
rons de type 1 (alpha et beta). 13 
Sur le plan clinique, la dermatomyosite 
associe un deficit moteur proximal et 
symetrique et des lesions cutanees parfois 
pathognomoniques (oedeme lilace des 
paupieres, papules de Gottron, erytheme 
en bande du dos des mains) mais pouvant 
etre aussi discretes, voire absentes. 9 La 
survenue d’une calcinose sous-cutanee 
s’observe beaucoup plus souvent au cours 
de 1’evolution des formes de l’enfant, ou 
elle serait notee dans 30 a 50 % des cas. 14 
Un taux eleve de creatine phosphokinases 
(CPK) [3 a 10 fois la valeur normale], un 
syndrome myogene a Felectromyogramme 
(EMG), et histologiquement au sein du 
muscle, une formule de necrose/regene- 
ration des fibres avec un infiltrat inflam- 
matoire de topographie et composition 


particulieres viennent etayer le diagnos- 
tic. L’imagerie par resonance magnetique 
(IRM) musculaire en sequences STIR ou T2 
peut montrer un oedeme cutane, sous-cu- 
tane ou des fascias 15 et/ou des hypersignaux 
plus ou moins diffus intramusculaires 16 
reflet de l’oedeme et/ou de l’inflammation. 
Cette technique d’imagerie peut etre inte- 
ressante en complement des examens pre- 
cedents pour etayer le diagnostic ou comme 
marqueur de suivi au cours du temps, plus 
rarement pour guider la biopsie. Nean- 
moins, 1’IRM musculaire souffre d’un certain 
manque de specificite comme outil diagnos- 
tique : des signaux comparables sont obser- 
ves apres l’effort ou au cours d’autres myo- 
pathies... C’est pourquoi nous menons 
actuellement un essai prospectif qui vise a 
determiner les valeurs predictives positives 
et negatives de FIRM comparativement a la 
biopsie musculaire. 

Les criteres diagnostiques de Hoogendijk 
sont donnes dans le tableau 1 : 9 ainsi, la 



mnn;i« ulceration cutanee survenant au cours 
d’une dermatomyosite avec anti-MDA5. 



Main de mecanicien chez un patient 
ayant un syndrome des antisynthetases avec 
des anticorps anti-Jo-1. 


dermatomyosite est certaine si tous les 
criteres cliniques et histologiques sont 
presents ; elle est probable si tous les cri- 
teres cliniques sont presents avec au 
moins histologiquement l’atrophie perifas- 
ciculaire ; elle est possible si le deficit mus- 
culaire ( sine myositis) 17 ou les signes 
cutanes ( sine dermitis) 9 sont absents 
mais les autres criteres de laboratoires 
presents et que l’histologie montre au 
moins une atrophie perifasciculaire ou le 
depot de C5b9 dans les capillaires. Pour Y. 
Troyanov et al., 7 les criteres de Hoogen- 
dijk 9 restent valables pour peu que les 
patients n’aient pas d’autres atteintes que 
celles de la peau et du muscle et/ou d’au- 
to-anticorps differents des anti-Mi2 et/ou 
une association a un cancer ; ces derma- 
tomyosites sont alors dites pures ; 7 le cas 
echeant, Y. Troyanov et al., 7 classe les 
patients parmi les myosites de chevauche- 
ment ou les myosites associees aux can- 
cers (v. infra). 
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Un certain nombre d’auto-anticorps spe- 
cifiques des dermatomyosites sont 
aujourd’hui decrits, nous ne parlerons ici 
que de ceux qui sont dosables en rou- 
tine. 18 Le plus ancien, « anti-Mi2 », a ete 
decrit en 1976 ; 19 il est trouve dans 20 % 
des dermatomyosites ; 20 ces dermato- 
myosites semblent peu corticoresistantes 
et tres rarement associees a un cancer. 
Les anti-TIFl gamma, anciennement 
appeles anti-pl40/155 kD, ont ete decrits 
en 2006. 21 Leur cible antigenique (decrite 
en 2010) : la proteine TIFl-gamma, appe- 
lee aussi TRIM33, ret-fused gene 7, PTC 
7 ou ectodermine est un facteur nucleaire 
agissant comme une ubiquitin ligase de 
Smad4. 22 Les dermatomyosites associees 
a la presence de ces anti-TIFl -gamma ont 
un sur-risque de 18 de cancer associe 
(v. infra ). 23 Les derniers anticorps speci- 
flques des dermatomyosites decouverts 
en 2005 24 sont les anti-MDA5. 22 Ils sont 
associes a une forme particuliere de der- 
matomyosite, comprenant des pneumopa- 
thies interstitielles diffuses souvent 
severes 22 ' 24 et rapidement evolutives et au 
plan cutane des ulcerations al’emporte-piece 
tres evocatrices (fig. I). 25 

Dermatomyosite et cancers 

Une association frequente est decrite. En 
reprenant l’etude epidemiologique 26 batie a 
partir des fichiers nationaux de la Suede, du 
Danemark et de la Finlande et qui regroupe 
1 532 patients atteints de dermatomyosite 
(618 patients) oupolymyosite (914 patients, 
selon les criteres diagnostiques alors en 
vigueur) , 32 % des dermatomyosites et 15 % 
des polymyosites ont developpe un cancer. 
Neanmoins, les criteres diagnostiques s’af- 
finant avec le temps, le diagnostic de 
polymyosite est de moins en moins souvent 
retenu, et dans une etude 27 plus recente, les 
polymyosites ne sont pas associees aux can- 
cers. Les dermatomyosites juveniles ne sont 
pas a risque de cancer 27 les dermatomyo- 
sites avec anti-Mi-2 ont tres peu de cancer 
(< 5 %), 28 tandis que les dermatomyosites 
de l’adulte avec anti-TIFl -gamma le sont 
souvent (sur-risque 18) 23 Le diagnostic du 
cancer est concomitant de celui de la myo- 
site dans 50 % des cas. Le cancer precede 


ou suit la myosite dans l’annee dans 30 % 
des cas, et done plus rarement le decalage 
entre le diagnostic des deux maladies peut 
etre plus long (jusqu’a 5 ans) , 26 Les types de 
cancers varient selon les etudes, l’origine 
geographique des patients, etc. Par 
exemple, dans la serie scandinave 26 decri- 
vant 1 532 patients d’Europe du Nord, les 
dermatomyosites sont associees, par ordre 
decroissant de frequence, avec des cancers 
des ovaires, des poumons, du pancreas, 
des lymphomes, de l’estomac et du colon. 
Tandis que chez des patients asiatiques de 
Hong Kong, ce sont les carcinomes 
naso-pharyngiens qui arrivent en tete. 29 
Cette association frequente ne veut pas 
pour autant dire syndrome paraneopla- 
sique stricto sensu. Comme nous venons 
de le voir, il y a une grande diversite de 
cancers associes aux myosites. Par ail- 
leurs, dans bien des cas, le traitement du 
cancer ne suffit pas a traiter la myosite, 
qui evolue pour son propre compte. 
L’association frequente de cancers aux 
myosites incite particulierement a les 
rechercher et d’autant plus qu’il existe des 
facteurs de risque associes. La question 
difficile est de savoir jusqu’ou aller dans 
cette recherche. 

Le bilan minimal devant tout patient atteint 
de dermato- ou polymyosite doit comporter 


une tomodensitometrie (TDM) thoracique 
(qui se justifie de toute fagon pour recher- 
cher une atteinte pulmonaire), abdorni- 
no-pelvienne, et une mammographie chez 
les femmes. Ensuite, en fonction du 
contexte, on propose une fibroscopie 
bronchique chez les patients fumeurs, une 
coloscopie (generalement accompagnee 
ime gastroscopie) « systematique » chez les 
patients de plus de 45 ans, puisque l’associa- 
tion cancer colique et myosite est frequente 
chez les sujets ages. 30 Les autres investiga- 
tions sont guidees par la clinique et les pre- 
miers examens complementaires. Ace jour, 
dans le contexte de la recherche d’un cancer 
associe a une myosite, l’interet de la TDM 
couplee a la tomographie a emission de posi- 
tons (TEP/TDM) a ete evalue chez 55 
patients : cette technique ne presente pas 
d’avantage par rapport a l’attitude « clas- 
sique » de recherche de cancer (v. supra ) 31 

Polymyosite 

La polymyosite est essentiellement due a 
une lyse des fibres musculaires par des 
lymphocytes T CD8+ cytotoxiques auto- 
reactifs, en expansion oligoclonale, dont 
la reconnaissance des auto-antigenes est 
restreinte par des molecules HLA de 
classe I exprimees de faqon anormale par 
ces memes fibres. 32 ' 33 
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Criteres diagnostiques des polymyosites selon Hoogendijk 9 


Criteres cliniques 

Criteres presents 

- Debut insidieux, patients de plus de 18 ans 

- Deficit proximal et symetrique 

- Absence de signes cutanes 


Examens complementaires 

- Elevation des GPK 

- Electromyogramme : syndrome myogene 

- IRM : inflammation en STIR 


Criteres anatomo-pathoiogiques 

- Infiltrat inflammatoire endomysial 

- Infiltrat inflammatoire perinecrotique (lymphocytes CD8+ et macrophages) 

- Fibres envahies 

- Expression diffuse de HLA de classe I 


CPK : creatine phosphokinase ; IRM : imagerie par resonance magnetique. D’apres la ref. 9. 


LA REVUE DU PRATICIEN VOL. 65 

Mai 2015 


TOUS DROITS RESERVES - LA REVUE DU PRATICIEN 


609 




► Mise au point 


MYOPATHIES INFLAMMATOIRES 


eo 

c 


Criteres diagnostiques des myosites de chevauchement selon Troyanov 7 


Criteres cliniques 

- Debut insidieux, patients de plus de 18 ans 

- Deficit proximal et symetrique 

- Et/ou la presence d’au moins un des signes clinico-biologiques suivants : 

• polyarthrite 

• syndrome de Raynaud 

• sclerodactylie, infiltration sclerodermique, calcinose sous-cutanee, 
diminution de la mobilite du bas oesophage ou de I’intestin grele 

• diminution a moins de 70 % de la DLCO, pneumopathie interstitielle sur I’imagerie pulmonaire 

• lupus discoTde, presence d'auto-anticorps anti-ADN natif et hypocomplementemie, 
presence d'au moins 4 des 11 criteres ACR de lupus 

• syndrome des antiphospholipides 


Examens complementaires 

- Elevation des CPK 

- EMG : syndrome myogene 

- IRM : inflammation en STIR 

- Et/ou la presence d’au moins un des auto-anticorps* suivants : 

• anti-synthetases (JO-1, PL-7, PL-12, OJ, EJ, KS) 

• anti-SRP 

• auto-anticorps associes a la sclerodermie ou au syndrome de chevauchement (anti- 
centromeres, Scl 70, RNA polymerasesl/lll, Pm-Scl, RNP [U1, U2, U3, U5], Ku) 


Criteres anatomopathologiques (fig. 1b) 

- Necrose/regeneration 

- Infiltrat inflammatoire 


* Les auteurs excluent comme classant pour cette entite les auto-anticorps anti-Mi-2 car hautement 
specifiques des dermatomyosites, les anti-SSA et les anti-SSB. 

ACR : American Congress of Rhumatology ; CPK : creatine phosphokinase ; DLCO : capacite de diffusion 
du monoxyde de carbone ; EMG : electromyogramme ; IRM : imagerie par resonance magnetique. 
D’apres la ref. 7. 


Sur le plan clinique, Fatteinte cutanee est 
absente mais Fatteinte musculaire est en 
tout point comparable a celle de la der- 
matomyosite. Les criteres diagnostiques 
sont donnes dans le tableau 2 : le diag- 
nostic est certain si tous les criteres cli- 
niques et histologiques sont presents ; 
probable si tous les criteres cliniques, 
ainsi que les criteres de laboratoires 
sont presents avec histologiquement au 
moins l’expression diffuse de HLA de 
classe I ; 9 en l’absence de signe clinique 
extramusculaire, d’auto-anticorps et/ou 
de cancer, Troyanov 7 parle alors de 
polymyosite pure. Mais pour certains 
cette entite est devenue aussi rare que 
les licornes, dragons et autres betes 
mythologiques ! 10 


Myosite de chevauchement, 
ex-polymyosite 

Cette nouvelle entite est definie selon 
Troyanov 7 par les quatre caracteristiques 
habituelles des myosites qui sont le deficit 
moteur proximal et symetrique, le taux eleve 
des CPK, le syndrome myogene a l’EMG, et 
la formule de necrose/regeneration et infiltrat 
inflammatoire a la biopsie musculaire, mais 
avec en plus la presence d’un des signes 
cliniques et/ou d’auto-anticorps (tableau 3) . 
Jusqu’a 80 % des patients atteints de myo- 
sites ont des auto-anticorps. 34 Les plus 
frequemment rencontres sont aspecifiques 
a type de facteur anti-nucleaire non type 
ou anti-RNP, anti-SSA, etc. Neanmoins, des 
auto-anticorps specifiques associes aux 
myopathies inflammatoires sont retrouves 


dans 10 a 30 % des myosites (selon les 
anciennes classifications : dermatomyosite 
ou polymyosite, et plus rarement chez les 
myosites a inclusions) . Les plus evocateurs 
de myopathies inflammatoires sont diriges 
contre la synthetase des amino-acyl- ARNt 
qui connectent chaque amino-acyl a son 
ARN de transfert durant la synthese pro- 
teique. On sait doser en routine aujourd’hui 
les anticorps anti-Jo-1 (histidyl-ARNt) ega- 
lement appeles PL-1, PL-7 (threo- 
nyl-ARNt),PL-12 (alanine-ARNt), OJ (iso- 
leucil-ARNt) , et E J (glycyl-ARNt) . Le plus 
souvent, ces patients ont en plus de la myo- 
site des fissurations sous-ingueales (mains 
de mecanicien, fig. 2), des arthrites, une 
pneumopathie interstitielle et un pheno- 
mene de Raynaud constituant ainsi le syn- 
drome des antisynthetases. 36 Clinique- 
ment, on trouve quelques differences 
phenotypiques entre ces differentes enti- 
tes. Notamment, les formes associees aux 
anti-PL7 ou 12 sont d’un plus mauvais pro- 
nostic que les anti-Jo-1, du fait d’atteintes 
interstitielles pulmonaires plus severes. 36 
Neanmoins, ces syndromes des antisynthe- 
tases ne semblent pas associes a un sur- 
risque de cancer. 37 Au plan histologique, 
ces myosites sont egalement particulieres 
(infiltrat perivasculaire sans vasculopa- 
thie) 38 Cette forme particuliere de myopa- 
thie inflammatoire peut etre severe, du fait 
de sa localisation aux pomnons et de la 
resistance aux traitements corticoides. 39 

Myopathie necrosante mediee 
par le systeme immunitaire 

II s’agit de patients ayant : 9 

- cliniquement tous les criteres classiques 
d’une myopathie inflammatoire primitive, 
sans atteinte cutanee, avec : 

• un debut a tout age (de l’enfance a la 
senescence) ; 

• rapidement progressif ou plus insidieux ; 

• un deficit moteur symetrique et proximal ; 

- un taux eleve des CPK et au moins 1 des 
3 examens de laboratoire suivant anormal : 

• un syndrome myogene a l’EMG ; 

• des hypersignaux en STIR a FIRM ; 

• des auto-anticorps specifiques des myo- 
sites (typiquement anti-SRP ou anti- 
HMG-CoAR, v. infra) ; 
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- un tableau histologique stereotype avec 
essentiellement de la necrose et de la 
regeneration et tres peu (ou l’absence 
totale) d’inflltratsinflammatoires. 
Recemment, des auto-anticorps speciflques 
des myopathies necrosantes auto-immunes 
ont ete mis en evidence chez 4 a 6 % des 
patients atteints de myopathie inflamma- 
toire et diriges contre la particule de 
reconnaissance du signal (SRP) 40 ou (avec 
le meme ordre de frequence parmi Fen- 
semble des myopathies inflammatoires) 
diriges contre 1’HMG-CoAR chez des 
patients ayant pris ou non des statines. 41 
De nouveau, ces patients peuvent avoir un 
syndrome particulier, associant une myo- 
pathie tres rapidement evolutive, un haut 
niveau des CPK, parfois une atteinte myo- 
cardique (dans les formes avec anti-SRP), 
un haut degre de necrose/regeneration au 
niveau des fibres musculaires et parfois 
une cortico-resistance. 40 ’ 42 Neanmoins, 
l’expression clinique de la gravite de cette 
maladie peut varier d’un patient a un 
autre. 43 Enfin, certaines myosites a anti- 
SRP peuvent developper des atteintes 
cutanees du type de celles de la derma- 
tomyosite et/ou des atteintes pulmonaires 
interstitielles. 44 


Les grandes lignes de la prise 
en charge therapeutique 

Les myosites a inclusions (qui ne font pas 
l’objet de cette mise au point) sont claire- 
ment resistantes a la corticotherapie (qui 
les aggraveraient) et aux autres immuno- 
suppresseurs. 4 En revanche, bien que tres 
peu d’etudes randomisees, controlees 
aient ete conduites (pour revue 45 ), toutes 
les autres formes de myopathies inflam- 
matoires sont accessibles a une cortico- 
therapie (1 mg/kg/j en phase d’attaque) le 
plus souvent associee a un immunosup- 
presseur (methotrexate ou azathioprine) 
a visee d’epargne cortisonique. 45 Pour les 
formes d’emblee graves (perte de la 
marche et/ou trouble de la deglutition) et/ 
ou qui ont resiste aux traitements prece- 
dents, les immunoglobulines polyvalentes 
peuvent etre ajoutees, pour une duree 
limitee (3 a 6 mois) . Enfin, quelques bio- 
therapies, notamment le rituximab, com- 
mencent a etre utilisees, mais avec des 
resultats mitiges quand ce dernier est 
donne a des populations inhomogenes de 
myosites, 46 mais sans doute meilleurs dans 
des populations choisies comme les patients 
avec anti-Jo-1. 47 


En conclusion 

La classification des myosites evolue grace 
a Fapport inestimable de biomarqueurs 
tres speciflques que sont les auto-anti- 
corps. La clinique, l’histologie musculaire 
et leur presence permettent aujourd’hui 
de definir des groupes homogenes de 
patients. Ces differents cadres nosolo- 
giques et les auto-anticorps s’y rapportant 
sont resumes dans la figure 3. • 

O. Benveniste declare intervenir ponctuellement 
pour Novartis et LFB et avoir ete invite a I’ACR 
de Boston par CSL Behring. 


resume Myopathies inflammatoires. 
Actualites, nouvelles classifications, 
place des auto-anticorps aujourd’hui 
dosables en routine 

La classification des myosites etait fondee sur la clinique et 
I’histologie musculaire. Les concepts ont evolue de la 
« dermatopolymyosite » vers la reconnaissance de la 
myosite a inclusions puis des myopathies necrosantes 
auto-immunes. Mais au cours des 10 dernieres annees, 
nous avons pu avoir acces en routine a des biomarqueurs 
tres speciflques a certains sous-types de myosites, formant 
de veritables groupes homogenes de patients tant sur les 
phenotypes cliniques qu'histologiques ou leur pronostic. II 
s'avere ainsi que le groupe des polymyosites a quasi 
disparu pour etre requalifie en myosite a inclusions ou 
certains syndromes de chevauchement comme le 
syndrome des antisynthetases. Ces differents cadres 
nosologiques associes a leurs auto-anticorps speciflques 
sont decrits ici. 


summary Acquired inflammatory 
myopathies: interest of specific 
autoantibodies for their classification 

The former classification of myositis based on the clinical 
phenotype and muscle histology is now changing. We 
started from the concept of “dermatopolymyositis" to the 
recognition of inclusion body myositis and more recently of 
immune mediated necrotizing myopathies. Furthermore, 
during the last 1 0 years, the routine access to myositis 
associated or specific auto-antibodies permitted to fine 
tune homogenous subgroups of myositis patients with 
common phenotype, immunopathology and prognosis. 
Using this approach, the polymyositis group has completely 
disappeared, the former patients now being reclassified as 
having and inclusion body myositis or an overlap syndrome 
such as the anti-synthetase syndrome. The different 
subgroups of myositis associated with their specific auto- 
antibodies are described here. 
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I Principaux auto-anticorps specifiques ou accompagnant les myosites. Ceux en gras sont dosables 
en routine. Al : auto-immune ; SAS : syndrome des antisynthetases, PID : pneumonie interstitielle diffuse. 
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